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UNE NEUROFIBROMATOSE. La maladie expose 

a de nombreuses complications dont des troubles des apprentissages 

qui affectent 40 % des enfants et perturbent gravement leur parcours scolaire 

s’ils ne sont pas depistes a temps. 

Un bilan neuropsychologique 
doit etre systematique avant I’entree 
dans le primaire 
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L’HISTOIRE DE LANA, 

LI LOU, EDEN, AURELIEN 
ETTEO 


Lana, 7 ans, a une pseudarthrose 
d’un membre inferieur compliquee 
d’une scoliose severe necessitant 
corsets, interventions chirurgicales 
et platres. Son quotidien est rythme 
par de frequents sejours hospita- 
liers, et par de nombreux rendez- 
vous. Elle n’a pas le droit de faire du 
sport et a oublie la j oie des baignades. 
Sa maladie a structure son temps 
scolaire autour de sa prise en charge, 
sa fatigue, ses douleurs et les pe- 
riodes de convalescence. Ce rythme 
discontinufragilise ses acquisitions 
et ses possibility d’apprentissage. 


Lilou, 9 ans, a un gliome des voies 
optiques, des troubles moteurs et un 
deficit de l’attention avec hyperacti- 
vite (TDAH). La maladie contraint 
son quotidien, et son parcours sco- 
laire reflete ces difficulty : scolari- 
see une heure par jour en milieu or- 
dinaire, elle a integre un dispositif 
d’ inclusion pour enfants mal voyants 
ou les rythmes d’apprentissage 
etaient adaptes, mais la classe situee 
a l’etage sans acces adapte etait in- 
compatible avec son handicap. 

Elle est depuis en institut medi- 
co-educatif, a defaut de structures 
adaptees a ses besoins specifiques. 
Elle s’initie au braille, meme si ses 


troubles attentionnels et d’appren- 
tissage en freinent l’acquisition. 

Eden, 7 ans, est nee avec une pseu- 
darthrose du membre superieur 
(courbure du radius et absence par- 
tielle du cubitus) qui provoque de 
fortes douleurs. Son quotidien est 
entrave par des troubles de la motri- 
cite fine qui fragilisent ses acquisi- 
tions scolaires, dans un parcours 
marque par des difficulty d’appren- 
tissage evaluees en milieu specialise 


qui necessitent une prise en charge 
adaptee. 

Aurelien, 15 ans, a une maladie 
compliquee d’un syndrome autis- 
tique de haut niveau. Son emploi du 
temps est organise autour de sa ree- 
ducation, il est scolarise a temps par- 
tiel dans un lycee agricole. II lui est 
difficile de s’y integrer en raison de 
ses troubles des interactions sociales 
(monologues, phobies, obsessions). 
Ces troubles sont associes a »> 


UNE BROCHURE A DIFFUSER LARGEMENT 

[Association Neurofibromatoses et Recklinghausen (A.N.R.) s’est dotee dune commission 
scolarite, chargee de renseigner les families et de repondre a leurs nombreuses questions 
sur le parcours scolaire des enfants. Elle edite une plaquette d information, realisee en 

collaboration avec les Drs Arnaud Roy et 
Marie-Laure Beaussart, qui est specifiquement 
dediee aux troubles et difficultes 
d’apprentissage lies a la maladie. 

Sa vocation est d’etre diffusee le plus 
largement possible : dans les centres de 
competences, dans les services de pediatrie, 
par les medecins traitants, les pediatres, les 
orthophonistes. . . afin d’ameliorer la prise 
en charge de ces enfants, c’est-a-dire avant 
tout de s’assurer d’un depistage precoce. En 
effet, intervenir tot peut permettre deviter 
que des difficultes secondaires aux troubles 
d’apprentissage n’apparaissent : baisse de 
I’estime de soi, troubles du comportement, 
instabilite, agressivite, inhibition, 
desinvestissemenL 



Troubles et difficultes 
d’apprentissage 
en NFi 
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des difficultes d’apprentissage qui 
reduisent ses possibility de forma- 
tion et d’autonomie, alors meme qu’il 
n’a pas ete evalue deficient intellec- 
tuel. 

Teo, 14 a ns, a une neurofibroma- 
tose de type 1 compliquee d’une le- 
sion cerebrale, d’un TDAH, d’un 
trouble envahissant du developpe- 
ment et de troubles severes d’appren- 
tissage. Sa deficience cognitive est 
heterogene et paradoxale, montrant 
a 1’evaluation des capacites preser- 
ves, des competences superieures 
et des pans d’acquisition et d’autono- 
mie effondres. II ne lit pas mais son 
vocabulaire est riche. 

II a des troubles des interactions so- 
ciales qui le rendent imprevisible 
dans sa relation a l’autre : parfois 
sociable, parfois enproie a des crises 
d’angoisse incontrolables. Sa prise 
en charge est organisee entre son 
institut medico-educatif, le secteur 
liberal et le milieu hospitalier. 


COMMENTAIRE DE 
L’ASSOCIATION 
NEUROFIBROMATOSES 
ET RECKLINGHAUSEN 


Les neurofibromatoses sont des ma- 
ladies genetiques rares, evolutives et 
d’expression variable. II y en a plu- 


Figure. PREVENIR LA SPIRALE DE L'ECHEC 
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sieurs types dont le plus frequent est 
la neurofibromatose de type 1 (NF1) 
[ancienne maladie de Recklin- 
ghausen] qui concerne environ 
1 naissance sur 3 000. Leur evolution 
est emaillee de complications d’ordre 
neurologique (gliome des voies op- 
tiques, lesions cerebrates, troubles 
du comportement et des apprentis- 
sages), ainsi que d’atteintes osseuses 
(pseudarthrose, scoliose), contrai- 
gnant les enfants, comme le montrent 
les cas de Lana, Lilou, Eden, Aurelien 
et Teo, a une prise en charge medi- 
cate et reeducative consequente dont 
le retentissement sur le quotidien et 
le parcours scolaire peut etre majeur. 


Un bilan 

neuropsychologique 
systematique avant 
I’entree au primaire 

On estime que 40 % des enfants atteints 
ont des difficultes d’apprentissage, de 
severite et d’expression variables, qui 
concernent un ou plusieurs domaines 
de competence. Ces troubles ne sont 
pas lies a une deficience intellectuelle 
ou a un deficit sensoriel, ce qui ex- 
plique que souvent ils n’ont pas ete 
depistes, leur meconnaissance condui- 
sant a une scolarisation en milieu or- 
dinaire, source d’echec scolaire. 

Leur diagnostic doit done etre precoce 
et pluridisciplinaire. Toutes les fa- 
milies devraient se voir proposer, si 
possible avant l’entree a l’ecole pri- 
maire, un bilan neuropsychologique 
(eventuellement complete par d’autres 
evaluations) afin d’objectiver une 
eventuelle alteration des fonctions qui 
perturbent l’acquisition, la compre- 
hension, l’utilisation et le traitement 
de 1’ information verbale ou non ver- 
bale. Seul un tel bilan peut permettre, 
a son issue, de faire beneficier l’enfant 
d’un plan de compensation et de prise 
en charge repondant a ses besoins spe- 
cifiques. II peut etre effectue dans un 
service hospitalier de neuropediatrie 
ou dans un centre de reference ou de 
competence sur la maladie (liste sur 
www.anrfrance.fr) . 
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